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Abstract 

La maladie immunoproliferative de I'intestin grele IPSID est un lymphome rare qui se developpe a partir du systeme lymphoide associe aux 
muqueuses au niveau de I'intestin grele. Sa revelation par une invagination intestinale aigue est exceptionnelle et n'a jamais ete rapporte dans la 
litterature auparavant. Nous rapportons le cas d'un patient de 65ans, admis aux urgences dans un tableau d'invagination intestinale aigue. Le 
scanner abdominal a mis en evidence masse grelique a paroi concentrique avec incarceration du segment mesenterique au sein de la lesion 
fortement evocatrice d'une invagination intestinale. Le patient a ete opere et a benefice d'une resection ileale emportant le boudin d'invagination. 
L'examen histologique de la masse a ete en faveur d'une maladie des chaines alpha transformed en un lymphome B diffus a grand es cellules. Les 
auteurs rapportent un cas rare d'une IPSID revelee par une invagination intestinale aigue et a travers cette observation, mettent en relief les 
principaux aspects cliniques, histologiques, therapeutiques de cette entite avec une revue de la litterature. 
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Introduction 



La maladie immu no proliferative de I'intestin grele (IPSID) egalement 
appele maladie des chaines lourdes alpha est un lymphome qui 
touche le systeme des immunoglobulins A exocrine de la 
muqueuse et preferentiellement celui de I'intestin grele et 
s'accompagne de la secretion d'une chaine lourde alpha. Sa 
revelation par une invagination intestinale aigue est exception nelle 
et n'a jamais ete rapporte dans la litterature. 



Patient et observation 



II s'agit d'un patient age de 65 ans, admis au service des urgences 
dans un tableau d'occlusion intestinale aigue. Le patient rapporte la 
notion de douleurs abdominales similaires depuis un mois. L'examen 
clinique a revele une distension abdominale avec une matite a la 
percussion, et au toucher rectale une ampoule rectale vide. Une 
radiographie de I'abdomen sans preparation a mis en evidence de 
multiples niveaux hydro-aeriques greliques (Figure 1). 
L'echographie abdominale a mis en evidence une masse digestive 
pelvienne heterogene mesurant environ 8 cm de diametre. Un 
scanner abdominal complementaire a montre une masse grelique a 
paroi concentrique avec incarceration du segment mesenterique au 
sein de la lesion fortement evocatrice d'une invagination intestinale 
(Figure 2).Le patient a ete opere et a beneficie d'une resection 
ileale emportant le boudin d'invagination avec une anastomose 
termino-terminale. L'examen macroscopique de la piece operatoire a 
mis en evidence une masse de 7 cm de diametre exoluminale 
arrondie, homogene et friable a la coupe qui s'invagine a I'interieur 
d'un segment ileal. L'examen histologique a retrouve proliferation 
lymphomateuse faite de petites cellules avec differenciation 
plasmocytaire nette, interessant toutes les couches de la paroi 
grelique et arrivant jusqu'au niveau de la sereuse. Par endroit on 
notait la presence de cellules lymphoTdes de grande taille 
immunoblastiques et centroblastiques formant des nappes diffuses 
et parfois des clusters de 5 a 10 cellules (Figure 3). Une etude 
immunohistochimique a ete realisee et a montre une forte 
expression du CD20 par les cellules tumorales (Figure 4). Devant 
cet aspect morphologique et immunohistochimique le diagnostic 
retenu est celui d'une maladie des chaines alpha transformed en un 
lymphome B diffus a grandes cellules. Un bilan d'extension realise 
s'est revele negatif. 



Discussion 



Les lymphomes digestifs constituent la premiere localisation extra- 
ganglionnaire des lymphomes et sont, dans I 'immense majorite des 
cas, de type non hodgkinien [1]. Parmi ces lymphomes on ditingue 
les IPSID (immuno-proliferative small intestinal diseases) qui sont 
des proliferations diffuses du systeme lymphoide B du tube digestif 
caracterises par une atteinte diffuse du grele sans intervalle de 
muqueuse saine [2,3]. 

Ce lymphome affecte les jeunes des deux sexes entre 15 et 30 ans 
mais il peut atteindre les enfants et les personnes agees [4]. La 
majorite des cas recenses provient du bassin mediterraneen et du 
moyen orient mais de nombreux cas ont ete observes chez les 
malades originaires de I'Europe de Test, et de I'ex URSS et de 
I'Amerique centrale et du sud [4]. Le seul denominates commun de 
tous ces malades etant la mauvaise hygiene et le niveau socio- 
economique bas comme c'est le cas pour notre patient. Lecuit et al 
ont prouve grace a la technique de PCR I'association entre le 
Campylobacter jejuni et I'IPSID [5]. La toxine cytolethale du C. 



jejuni engendre des cassures double-brin de I'ADN qui favorisent le 
developpement de cellules B mutees, differenciees en cellules 
plasmocytaires aberrantes produisant des chaines lourdes 
tronquees. L'absence de region variable a la surface des cellules B 
mutees explique qu'elles echappent au systeme immunitaire, avec 
pour consequence une proliferation responsable du developpement 
d'IPSID [6]. 

L'IPSID se manifeste habituellement par une malabsorption associee 
a une enteropathie exsudative [7]. Elle peut se manifester 
egalement a I'occasion de douleurs abdominales, ou de 
vomissements. A un stade tardif, la maladie peu prendre une allure 
tumorale avec une veritable masse abdominale responsable d'une 
urgence chirurgicale telle que I'invagination intestinale aigue comme 
c'est le cas de notre patient. 

Sur le plan biologique, I'immunofixation des protides sanguins revele 
une proteine serique anormale dans 40 a 100 % des cas, qui 
correspond a des chaines lourdes alpha seriques. Sa detection est 
plus importante au stade des IPSID de bas grade, plus rare au 
niveau des cellules immunoblastiques (stade plus avance de la 
maladie). 

Un bilan endoscopique doit etre realise pour mettre en evidence 
I'etendue des lesions et pour obtenir le diagnostic histologique [8,9]. 

La videocapsule endoscopique [10] est une technique non invasive 
et performante, grace a laquelle I'intestin grele est le segment du 
tube digestif le mieux etudie avec une sensibilite meilleure et une 
rentabilite diagnostique de 50-70 %. Des biopsies multiples, etagees 
doivent etre realisees : fixees dans du formol pour une etude 
immunohistochimique et de biologie moleculaire, la congelation peut 
etre recommandee (dans le cadre d'essais cliniques). 

La stadification utilisee est celle d'Ann Arbor, modifiee par Musshoff 
pour le tube digestif. Dans la classification de I'OMS 2008, les IPSID 
correspondent aux LMNH de phenotype B de la zone marginale du 
mucosa-associated lymphoid tissue (MALT) extraganglionnaires. 
Dans la classification des lymphomes gastro-intestinaux repertories 
par ISAACSON, ils correspondent aux LMNB du MALT de faible 
degre de malignite, de type mediterraneen (maladie des chaines 
ocessentiellement). 

Galian et al. avaient etabli des criteres qui classent les IPSID en 
trois stades selon le grade de malignite [7]. Aux stades A et B, 
I'intestin grele est macroscopiquement normal, en dehors d'un 
epaississement des plis qui sont semes de petits nodules. Au stade 
C, une ou plusieurs tumeurs ulcerees et/ou un epaississement 
parietal etendu sont visibles, des stenoses ou des fistules internes 
sont possibles. 

Sur le plan histologique le stade A se manifeste par une proliferation 
dense de plasmocytes matures ne franchissant pas la muscularis 
mucosae. Les villosites sont plus ou moins raccourcies et elargies, le 
revetement epithelial est peu altere, les cryptes sont rares, ecartees 
et atrophiques. Le Stade C est caracterise par la presence d'un 
lymphome immunoblastique avec differenciation plasmocytaire. Et 
c'est le cas de notre malade. Au stade B, intermediate entre les 
precedents, I'infiltrat cellulaire, fait de plasmocytes franchement 
dystrophiques et d'un petit nombre d 'immunoblastes (ou 
centroblastes ) dissemines ou en amas, envahit la sous-muqueuse 
et parfois la musculeuse. 

L 'evolution spontanee de I'IPSID peut etre continue ou, plus 
frequemment, interrompue par des periodes d 'amelioration clinique 
parfois induites par un traitement antibiotique aveugle. Le 
Traitement a un stade precoce(le stade A) fait appel a une bi 
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antibiotherapie a bas de cycline et de metronidazol pour une duree 
de six mois la duree de remission peut aller de 36 mois a 5 ans 
selon une experience menee a I'hopital de Saint-Lazare, sur la base 
d'une etude cooperative tuniso-frangaise [11]. 

Au stade C et au stade B qui ne repondent pas a I'antibiotherapie, 
une polychimiotherapie incluant une anthracycline (CHOP) est 
recommandee. En cas de maladie refractaire a la 
polychimiotherapie, une chimiotherapie intensive et une auto-greffe 
sont recommandees. Notre patient avait un bilan d'extension negatif 
et a ete mis sous chimiotherapie a base de CHOP. 

Les patients doivent beneficier d'une evaluation en cours de 
traitement, a trois et six mois. Elle doit etre clinique, endoscopique 
(biopsies jejunales) et biologique (taux serique des chaines lourdes 
alpha). II n'existe pas de protocole valide pour la surveillance post- 
therapeutique, neanmoins elle doit etre similaire a celle des autres 
LMNH (tous les trois mois pendant les deux premieres annees, tous 
les six mois pendant trois ans puis une fois par an).un traitement 
antibiotique et antiparasitaire doit aussi etre present, car il peut 
ameliorer le syndrome de malabsorption [11]. 



Conclusion 



Les IPSID sont une maladie orpheline, plusieurs questions 
demeurent non resolues et meritent des investigations, notamment 
des etudes clinicopathologiques etayant le role du C. jejuni et la 
pathogenie de la progression des IPSID. 
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Figures 



Figure 1: Abdomen sans preparation montrant de multiples niveaux 
hydro-aeriques de type greliques 

Figure 2: Scanner abdominal en coupes axiales montrant I'image 
en cocarde correspondant a I'invagination 
Figure 3: Proliferation de cellules de grande taille formant des 
clusters au sein de cellules de petite taille a differenciation 
plasmocytaire(HES X 200) 

Figure 4: Expression du CD20 par les cellules tumorales 
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Figure 1: Abdomen sans preparation montrant de multiples niveaux 
hydro-aeriques de type greliques 




Figure 2: Scanner abdominal en coupes axiales montrant I'image en 
cocarde correspondant a I'invagination 




Figure 3: Proliferation de cellules de grande taille formant 
des clusters au sein de cellules de petite taille a differenciation 
plasmocytaire(HES X 200) 




Figure 4: Expression du CD20 par les cellules tumorales 
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